家族性多発性内分泌腺腫瘍症1型の1家系2症例 by 横井, 健治 et al.
180 ホルモンと臨床 Yol.40 I哲刊号
家族性多発性内分泌腺腫蕩症l型の1家系2症例
横井健治＊＇吉本勝彦来日鈴木まどか＊＇板東浩市 1














症例1 T. N. 36歳，主婦
主訴乳汁漏出，無月経，体重増加
家族歴（図 1 ) 母方の叔父は胃潰傷で高ガス
トリン血症を伴っていたほか，兄にも無疲状なが
ら高ガス トリン血症を認めた．
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入院時検査成績｛表1 ) J(l7 青カルシウム，血
疑副甲状腺ホルモン，成長ホルモンおよびプロラ
クチンは高値を示した．













内分泌興味ある症例第18 長 18 
表1 症例 1の入｜淀時検変成績
I. 尿 糠 （ー） 7. 内分泌学的検査
!I{ 白（一） GH 14.8 ng/ml 
2. 赤沈 2 m/hr (TRH 試験で上昇（213%)
3. 末梢Jil l RBC 432 ×104 I μI (Nl;M オクトレオチド試験で抑制（38%)
Hb 13. g/dl (bromcipt ine試験で抑制J(2%) 
WBC 740 I μI PRL 23 ng/ml 
Pit 49. ×104 I μI (bro 『nocriptne 試験で抑制J(30%) 
4. 血様化学 fil 白 6.7 g/dl ACTH 32.7 pg/ml 
T - bil 0.8 mg/di TSH 3 .3 μU/ml 
GOT 15 IU/L LH 0.7 mJU/L 
GPT 16 IU/L F'SH 3.2 mlU/L 
ALP 416 IU/ L T, 0.97 ng/m l 
(isozyme llf 性2、 骨量H創立） T. 5. μg/d l 
F'BS 16 mg/di PTH -intact 130 pg/ml 
(75 g糠負荷試験で境界製） PTH - M 0.7 ng/ml 
s. 肱~マーカー CEA 2.7 ng/ml PTH - C 1.68 ng/ml 
CA 19・9 48.2 ng/ml cationi n 25 pg/ml 
6. Ca代謝凪l持者Ca l .2 mgJdl cortiso l 1.4 μg/dl 
Jfl i宵P 4.0 mg/di glucaon 210 pg/ml 
尿中Ca 258.6 mg/day gastn 107 .4 pg/ml 
尿中 P 917. mg/day VIP 5.0 pg/ml 以下
FECa 5.42 % IR 5.1 μU/ml 
Tmp/GF'R 1.65 m』rid/ GHRH 16 pg/ml 





腺J匝により pancreti polyetid とソマトスタ
チンに染色されるものと染色されないものがみら
れた．
















































ALP 261 IU/L 
血液Ca 1.2 ml(/dl 
血消P 3.0 mg/di 
FECa 1.89 % 
5. 内分館、学的検査
GH 1.7 ng/ml 
PRL 968. 7 ng/ml 
( bromci ptine 試験で抑制（9 % )
A口、H 29.1 pg/ml 
TSH 2 .8 μU/ml 
PTH - M 12.7 ng/ml 
PTH-C 2.87 ng/ml 
calitoni 25 pg/ml 以下
glucagon 165.3 pg/m l 
gastrin 264.9 pg/ml 
(secrtin 試験で資熱性上昇（245 %) 
IR 14.3 pU/ml 
本註負荷試験の成績の制合Ii前値に対する頂他の割合
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球から DNA を抽出し，第 1染色体動原体近傍



























解析により明らかにされている．我々は MEN 1 
型の勝腿携を用いてHRAS 2 (1 p 15）と D1 S 
15 (1 p 13）のヘテロ接合性の欠失をみいだし，
F'riedman5 ＞らは副甲状腺腹筋でD1 S 147 (1 q 
13), D 1 S 149 (1 q 13）などの対立遺伝子の
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